Pseudohypoparathyroidism is a rare disease that is characterized by target cell resistance to the effects of parathyroid hormone and this disease is classified into various types depending on the phenotypic and biochemical findings. The patients with pseudohypoparathyroidism present with the clinical and biochemical features of hypoparathyroidism, but they have an increased serum level of parathyroid hormone. We experienced a case of pseudohypoparathyroidism in a 24 years old woman who had Graves' disease at that time. She had hypocalcemia, hyperphosphatemia, an elevated serum parathyroid hormone level and a normal urinary basal cyclic AMP(adenosine monophosphate) level. She also had a normal phenotypic appearance. Therefore, she was classified as suffering with pseudohypoparathyroidism type II. The clinical and laboratory abnormalities were improved by calcium supplementation in addition to vitamin D. To the best of our knowledge, this is the first case of pseudohypoparathyroidism combined with Graves' disease in Korea. (Endocrinol Metab 25:221-225, 2010) 가성부갑상선기능저하증은 부갑상선호르몬에 대한 말초 조직 반 응의 저항성으로 인해 경련 및 경축과 같은 부갑상선기능저하증의 여러 가지 임상 형태를 나타내는 드문 질환으로서, 생화학적으로는 저칼슘혈증, 고인산혈증의 부갑상선기능저하증과 같은 특성을 보이 지만 혈중 부갑상선호르몬이 상승되어 있다는 점이 부갑상선기능저 하증과 다르다. 1942년 Albright 등[1]에 의해 부갑상선기능저하증과 유사한 대사 이상을 보이지만 혈중 부갑상선호르몬은 증가되어 있 으며 작은 키, 둥근 얼굴, 짧은 목, 비대한 몸통 및 단지증 등의 Albright 선천성 골 이영양증(Albright's hereditary osteodystrophy, AHO)을 동반한 3예가 처음으로 보고되었다. 가성부갑상선기능저하증은 외형 및 병인에 따라 Ia형과 Ib형, Ic형, 그리고 II형으로 분류되며, 이 중 Albright 선천성 골 이영양증는 주 로 Ia형과 Ic형에서 나타나는 형태이다. 국내에서도 간헐적으로 Albright 선천성 골 이영양증를 동반하거나 혹은 동반하지 않은 경우 에 대하여 수 차례 보고가 있었으나, 이중 자가면역질환을 같이 동 반한 경우는 드물었다[2-6]. 저자들은 간헐적인 사지의 저림과 갑상 선중독증을 주소로 내원한 24세 여자가 저칼슘혈증, 고인산혈증 및 고부갑상선호르몬혈증 등의 소견을 보여 그레이브스병과 동반된 가 성부갑상선기능저하증을 진단하였기에 이 증례를 보고하는 바이다. 증 례 환 자: 지○○, 여자, 24세 주 소: 사지의 저림 및 경부의 종대 현병력: 환자는 약 1년 전 갑상선기능항진증을 진단받았으나, 이 에 대한 치료를 잘 받지 않고 있던 중 수개월 전부터 점진적으로 사 지에 쥐가 자주 나고 저린 감의 증세가 반복되어왔고, 피로감과 진 전증 등의 갑상선중독증세와 경부의 종대로 인한 불편감 및 이로 Lee GW, et al.

